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Amniyotik Band Sendromu Olgusu
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OZET

Amniotik band sendromu (ABS), amniyondan yoksun
plasenta, amniotik zar kalintilarinin fetusa yapismasi ya
da dolanmasi ile olusan fetal deformasyon, malformas-
yon veya amputasyon Ugllsu ile karakterize bir tablodur.
Prevelansi 1.200 ile 15.000 canli dogumda bir arasinda
dedismektedir. Alti yasinda erkek hasta dogustan el ve
ayaklarinin olmamasi sikayetleriyle getirildi. Fizik mua-
yenede sag diz 5 cm alti ve sol ayak biledinin hemen
altindan itibaren, ayrica sag ve sol el ikinci, Gglinci ve
doérdincli parmak metakarpofalangial eklem, sol el
birinci ve besinci parmak proksimal interfalangial eklem
hizasinda bogumlanma tarzinda anomalileri vardi. Beyin
manyetik rezonans incelemesi ve batin ultrasonografisi
normal idi. Bu vaka dolayisiyla ekstremite anomalileriyle
getirilen vakalarda ayirici tanida ABS’nin de dislnilmesi
gerektigini vurgulamak isteriz.

Anahtar Kelimeler: Amniotik band sendromu, ekstre-
mite anomalileri, malformasyon

ABSTRACT

A case of amniotic band syndrome

Amniotic Band Syndrome (ABS) is a clinical picture
characterized by the triad of fetal deformation,
malformation or amputation due to adherence to the
fetus or coiling around the placenta. Its prevalence
ranges in between one in 1.200 and 15.000 live births. A
six-year-old male patient was admitted to the hospital
with the complaint absence of hands and feets since
birth. On his physical examination, there were
articulation anomalies starting at 5 cm below the right
knee and just below the left ankle and furthermore, at
the levels of right and left hand second, third and fourth
finger's metacarpophalangeal joints, and the left hand
first and fifth finger proximal interphalangeal junction.
The brain magnetic resonance imaging and abdominal
ultrasound were normal. With this case report, we want
to emphasize that ABS should be kept in mind in the
differential diagnosis of patients with extremity
anomalies.
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malies, malformation

GIRIS

Amniotik band sendromu (ABS), amniondan yok-
sun plasenta, amniotik zar kalintilarinin fetusa
yapismasl ya da dolanmasi ile olusan fetal defor-
masyon, malformasyon veya amputasyon UgllsU
ile karakterize bir sendrom olarak tanimlanmak-
tadir. Amniotik band sendromu, basit dijital band
konstriksiyonundan major kraniyofasiyal, visseral
defektlere kadar dediskenlik gosterebilen ve 6lim-
le sonuglanan anomaliler spektrumudur. ABS pre-
velansi 1.200 ile 15.000 canl dogumda bir dedis-
mekte olup, etiyolojisi halen tartismalidir.

Neonatal ABS’nin tanisini koymak ¢ogu zaman
zordur ve vakalarin ancak %?29-50’sinin tanisi dogru
olarak konulabilirt™>,

Hastanemize dogumdan beri el ve ayak yoklu-
gu sikayeti ile getirilen, kraniyofasiyal defekti
olmadan motor mental retardasyon ile birlikte am-
niyotik band sendromu tanisi alan 6 yasinda erkek
hastay! sunduk.
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Altl yasinda erkek hasta hastanemize dogumdan
beri el ve ayak yoklugu sikayeti ile getirildi. Anne
koyde yasamaktaydi ve sosyoekonomik ve egitim
dizeyi dustktd. Natal oyklsinde annesinin 4.
gebelik ayindan itibaren sik tekrarlayan halsizlik,
istahsizlik, ates, bulanti ve kusma sikayetlerinin
oldugu, slrekli hasta oldugu ancak herhangi bir
saglik kurulusuna basvurmadidi, gebelidi sirasinda
ilagc alim ve travma 6yklst olmadidi, fakat dogum-
dan 3 gin 6nce erken membran riptiri oldugu ve
dogumun zor oldugu 6grenildi.

Ozgecmisinde 8 aylikken bas kontrolii oldugu,
bir yasinda desteksiz oturmaya basladigi 2
yasindan itibaren aile ebeveynlerini tanimaya ve
ismine cevap vermeye basladidgi su an soyleneni
anladigi ancak konusamadigi, el ve ayak anomali-
lerinin dogumdan beri oldugu 6grenildi. Soy gec-
misinde; anne ile baba arasinda akrabalik ve
ailede konjenital anomali hikayesi yoktu.

Olgumuzun saglikli 2 erkek ve 5 kiz kardesi
vardi. Bir kiz kardesinin 2 yasinda atesli hastalik
gecirerek eksitus oldugu ve annenin bir abortus
hikayesi oldugu 6grenildi.



Fizik muayenede genel durum iyi, biling acgikti.
Vital bulgular stabil ve sistem muayeneleri dogaldi.
Ekstremite muayenesinde sag diz alti ve sol ayak
biledinden itibaren bogumlanma tarzinda ampute
idi. Sag el ikinci, Uglincli, dérdincli parmak proksi-
mal interfalangial eklem ve 5. parmak distal inter-
falangial eklem, sol el ikinci, Gglnci, doérdinci
parmak metakarplerin distali hizasindan itibaren
bogumlanma tarzinda anomali ve 5. parmak prok-
simal falanksinin gok kuigclik oldugu goruldu.

Ayrica orta dizeyde mental retardasyon tespit
edildi. Diger sistem muayenelerinde patolojik bul-
guya rastlanmadi.

Laboratuar dederlerinde tam kan, biyokimya,
kan gazi, tam idrar tetkiki, protrombin zamani ve
aktive parsiyel tromboplastin zamani normal idi.

Kemik surveyde her iki ayak ve ayak bilegi
izlenemeyen tibia kemigi izlenmekte iken, sag elde
ise 2.-3.-4. falankslarin distal ve orta proksimal
kesimleri 5. parmadin distal kesimi izlenmemekte,
sol elde 2-3-4. metakarplerin distal kesimleri ve
falankslar izlenmemekte, 5. parmak proksimal

falanksi gok kulclik olarak izlenmekte oldugu gortl-
did (Resim 1, 2). Beyin manyetik rezonans incele-
mesi, elektrokardiyografi, posterior-anterior akciger
grafisi ve batin ultrasonografisi normal idi. Olgu
dizeltici operasyonlar acisindan plastik cerrahi
bélimine yonlendirildi.

Resim 1. Her iki elde gorilen anomaliler

Resim 2. Her iki ayak ve ayak bilegi kemiklerinin izlene-
medigi tibia kemigi

L. Ustyol ve ark.

TARTISMA

Amniyotik bant sendrumu etyolojisi tam olarak
bilinmemektedir. Etyolojide iskemi, enfeksiyon,
abdominal travma, amniyosentez, gebeligin ilk (g
ayinda antimitotik ilag alinimi ve bad dokusu
patolojileri suglanmaktadir. Prognoz ic organ tutu-
lumuna badhdir. Son zamanlarda prenatal tani
konan olgulara, intrauterin dizeltici ve ekstremite
kurtarici cerrahi girisimler uygulanmaktadir®.

Amniyotik band sendromunda, genellikle konst-
riksiyon halkalarina bagli olarak parmak veya
ekstremite parcalarinin basit amputasyonlari, par-
siyel sindaktili, ekstremiteleri gevreleyen konstrik-
siyon halkalari veya rediksiyon defektleri seklinde
bir veya daha fazla ekstremite defektlerini iceren
fetal malformasyonlar gérilir®t®, Bu sendromda
gortlen amniotik bandlar vicudun diger parcala-
rindan daha fazla oranda ekstremite ve parmak-
lara tutunurken, seyrek olarak da basa olan adez-
yonlar bildirilmistir®*2.

Amniotik band sekans olgularnin %77'sinde
multipl anomaliler mevcuttur. Ekstremite anomali-
lerinin yani sira hipertelorizm, kolobom, pitozis,
lakrimal kanal tikaniklidi, goz kiresi gelismemesi,
yarik dudak ve damak, sindaktili, dlisik ayak ve
muskiiler hamartomlar gérilebilmektedir. i¢ organ
tutulumu olan olgularda prognoz kétl seyretmek-
tedir. Amniotik band sendromlu vakalar son dere-
ce ciddi malformasyonlara sahip olmalarina rag-
men kromozom calismalari normaldir®'2, Hasta-
mizin ekstremiteler disinda anomalisi ve i¢c organ
tutulumu yoktu.

Amniyotik band sendromu olusumu 8.-18. haf-
talar arasinda gelismektedir. E§er ABS gebeligin
45, glnldnden 6nce olur ise cesitli kafa defektleri
(anensefali vb.), fasiyal yariklar ve blylk organ
defektleri (gastrosizis vb.) gelisebilir. 45. glinden
sonra olur ise; ekstremite halka konstriksiyonlari,
amputasyon ve psoddosindaktili gelisebilir. ABS’lerin
az bir kisminin, amniyon zarini olusturan kollajen
yapisindaki genetik degisikliklerden kaynaklandigi
go6sterilmistir.

Kollajen yapisindaki genetik patoloji amniyotik
kesenin intrauterin zayif gelismesine neden olur ve
amniyon ripturine zemin hazirlar. Konsepsiyonun
ilk bir ayi icinde kullanilan oral kontraseptiflerin de
etiyolojide rol oynayabilecedi ileri stiriilmustirt.

Olgumuzun annesinde 4. gebelik ayindan itiba-
ren sik tekrarlayan enfeksiyon ©Oykisi vardi.
Gebelik siiresinde doktor takibi yoktu ve hicbir ilag
kullanmamisti. Gebelik siresince travma 6ykUlsU
yoktu. Olgumuzun ekstremiteler disinda anomalisi
veya i¢ organ tutulumu yoktu. Hastanin ekstre-
mite disinda anomalisinin olmamasi ve annesinde
4. gebelik ayindan itibaren sik tekrarlayan enfek-
siyon O6ykUsinin olmasi nedeniyle ABS etyolojisinde
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gebelik slirecinde gecirmis oldugu sik enfeksiyon-
lar distnalda.

Amniyotik band sendromunun prenatal tanisi
icin genelde ultrasonografi kullanilir. Prenatal tanida
ultrasonografinin yeri bayuktir, ancak ultrasonog-
rafide amniotik bandin gogunlukla tespit edileme-
digi bildirilmektedir.

Amniotik bandlarin gorilmesi kesin tani icin
gerekmedigi gibi sadece amniotik ban saptanmasi
da ABS’nin tanisinin konulmasi icin yeterli degildirt*.

Bazen amniotik bandlarin fetusta herhangi bir
deformasyon olusturmadigi bazen de spontan
gerilemeye ugradidi tespit edilmistir'!*3. Neonatal
ABS'nin tanisini koymak ¢odu zaman zordur.

Ancak %29-50 vakada dodru tani konulabilir. Son
zamanlarda prenatal tani konan olgulara, intrau-
terin dlzeltici ve ekstremite kurtarici cerrahi giri-
simler uygulanmaktadir. in utero onarimin, skarsiz
doku onarimi saglamasinin yani sira, primer defor-
mitenin dilzeltilmesi, dolayisiyla sekonder defor-
mite gelisiminin engellenmesi ve dogumda ebe-
veynlere normal gérinimlt cocugun verilmesi gibi
avantajlari da vardirt34,

Sonug olarak ekstremite anomalileriyle getirilen
vakalarda ayirici tanida ABS’'nin de dusintlmesi
gerektigini vurgulamak istedik.
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